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ntroduc¸ão
 dermatomiosite juvenil (DMJ) é uma  doenc¸a rara que
ertence ao grupo das miopatias inﬂamatórias idiopáticas.1
 dermatomiosite clinicamente amiopática (DMCA) é umaComo citar este artigo: Campos LM, et al. Melhoria na microangiopatia c
com dermatomiosite juvenil clinicamente amiopática. Rev Bras Reumatol
ntidade ainda mais rara na pediatria, com apenas 75 casos
escritos na literatura.2 Os pacientes com DMCA  manifestam
nvolvimento muscular leve ou ausente e as manifestac¸ões
utâneas são indistinguíveis daquelas observadas na DM
lássica.3,4
∗ Autor para correspondência.
E-mail: lucia@arrudacampos.com (L.M. Campos).
ttp://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2016.03.003
482-5004/© 2016 Elsevier Editora Ltda. Este e´ um artigo Open Access sob
y-nc-nd/4.0/).A vasculopatia inﬂamatória sistêmica é uma  carac-
terística importante da DMJ que afeta especialmente a
microcirculac¸ão.5 A capilaroscopia periungueal (CPU) é um
método não invasivo que possibilita a visualizac¸ão direta
dos capilares das pregas ungueais.6 A diminuic¸ão na quan-
tidade de capilares (desvascularizac¸ão) associada a capilares
dilatados e ramiﬁcac¸ão das alc¸as capilares é o achado maisapilar periungueal após terapia imunossupressora em uma crianc¸a
. 2016. http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2016.03.003
característico observado na DMJ.7 Além disso, vários estudos
têm descrito uma  associac¸ão entre as anormalidades na CPU
e a gravidade e atividade na DMJ.8 Até o presente momento,
as anormalidades na CPU não foram sistematicamente
 uma licenc¸a CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/
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Tabela 1 – Avaliac¸ão capilaroscópica sequencial feita de junho de 2008 a outubro de 2013 em uma  paciente
com dermatomiosite juvenil clinicamente amiopática









Junho/2008 0,2 3,6 0,1 5,2 2,0
Fevereiro/2009 0,0 2,1 0,0 5,7 1,8
Novembro/2009 0,1 1,6 0,0 5,7 1,7
Dezembro/2010 0,4 0,5 0,0 8,2 0,2
Novembro/2011 0,0 0,2 0,0 8,7 0,1
Novembro/2012 0,0 0,0 0,0 9,6 0,0
Outubro/2013 0,0 0,0 0,0 9,7 0,0
a As três partes da alc¸a capilar devem estar alargadas em quatro vezes.
b As três partes da alc¸a capilar devem estar alargadas em dez vezes.
s cap
ulare
possibilitou a reduc¸ão gradual da dose de prednisolona. Em
julho de 2009, a paciente comec¸ou a queixar-se de fadiga e
foram observadas novas pápulas de Gottron e elevac¸ão nos
Figura 1 – Capilaroscopia periungueal de junho de 2008c A área avascular é deﬁnida como a ausência de uma ou mais alc¸a
duas áreas avasculares discretas); grau 2 (mais de duas áreas avasc
estudadas na DMCA.  Descrevemos aqui o caso de uma
crianc¸a de quatro anos com diagnóstico de DMCA juvenil com
importantes alterac¸ões na CPU, cuja resposta ao tratamento
foi seguida por uma  melhora signiﬁcativa nas anormalidades
capilaroscópicas.
Relato  de  caso
Em junho de 2008, uma  menina de quatro anos foi atendida
com queixa de quatro meses de durac¸ão de eritema malar,
fotossensibilidade e lesões eritematosas sobre as articulac¸ões
interfalangeanas proximais, os cotovelos e joelhos, sem quei-
xas relativas à perda de forc¸a muscular ou dor. O resultado
do Manual Muscle Test (MMT)9 foi de 80/80, a pontuac¸ão no
Childhood Myositis Assessment Scale (CMAS)9 foi de 48/52,
o Disease Activity Score (DAS) muscular foi de 2/11 e o DAS
cutâneo foi de 6/9.10 Os exames laboratoriais mostraram
hemoglobina de 13,6 g/L, hematócrito de 38,5%, leucócitos
de 21.000/mm3 (76% de neutróﬁlos, 16% linfócitos), pla-
quetas de 289.000/mm3, velocidade de hemossedimentac¸ão
(VHS) de 23 mm/1a hora, proteína C-reativa (PCR) indetec-
tável, aldolase 20,8 UI/G (normal < 7,6), creatinoquinase (CK)
130 UI/L (normal < 204), lactato desidrogenase (DHL) 575 UI/G
(normal < 480), aspartato aminotransferase (AST) 29 UI/G (nor-
mal  < 34), alanina aminotransferase (ALT) 14 UI/L (normal < 44)
e anticorpo antinuclear positivo (1/640, padrão homogêneo
pontilhado ﬁno). Realizada capilaroscopia em todos os dedos
das duas mãos com um microscópio estereoscópico (Olym-
pus SZ40) em ampliac¸ão de 10× a 16× sob epi-iluminac¸ão a
45 graus, que analisou a quantidade de capilares/mm, capi-
lares dilatados, gigantes e ramiﬁcados e escore avascular.11
A capilaroscopia mostrou um padrão de esclerodermia (SD)
com microangiopatia grave, caracterizada por diminuic¸ão na
quantidade de alc¸as capilares com áreas avasculares inten-
sas, pouca ramiﬁcac¸ão e alc¸as capilares dilatadas frequentes
(tabela 1; ﬁg. 1). Uma  vez que os critérios de Bohan e Peter
12Como citar este artigo: Campos LM, et al. Melhoria na microangiopatia c
com dermatomiosite juvenil clinicamente amiopática. Rev Bras Reumatol
não foram preenchidos, estabeleceu-se o diagnóstico de DM
clinicamente amiopática (DMCA).3 Introduziu-se então o tra-
tamento com prednisolona (0,5 mg/kg/dia), hidroxicloroquina
(5 mg/kg/dia) e fotoprotec¸ão.ilares sucessivas; grau 0 (nenhuma área avascular); grau 1 (uma ou
s discretas); grau 3 (áreas avasculares extensas e coalescentes).
Depois de quatro meses, a doenc¸a da paciente permanecia
ativa. A ressonância magnética (RMN) muscular e a biópsia
muscular eram normais. Não foi feita eletromiograﬁa. A
dose de hidroxicloroquina foi aumentada e foram acres-
centados metotrexato (0,5 mg/kg/semana), ácido fólico e
tacrolimus tópico, com melhoria parcial dos sintomas, o queapilar periungueal após terapia imunossupressora em uma crianc¸a
. 2016. http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2016.03.003
mostra a presenc¸a de capilares dilatados e ramiﬁcados
(ﬂechas) (ﬁg. 1A) e áreas avasculares (ﬁg. 1B) (ﬂechas) no
segundo e quarto dígitos da mão  esquerda,
respectivamente (ampliac¸ão de 15 ×).
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Figura 2 – Capilaroscopia periungueal de outubro de 2013
mostra um padrão normal, com um número normal de
capilares/mm, ausência de áreas dilatadas ou
megacapilares e revascularizac¸ão de áreas avasculares no






















fespectivamente (ampliac¸ão de 15 ×) (ﬁg. 2A e B).
íveis séricos de DHL (666 UI/L). As doses de prednisolona
 metotrexato foram aumentadas e foi introduzida talido-
ida (50 mg/dia), com resposta satisfatória. Em outubro de
009, a paciente foi considerada em remissão clínica, com
MT  80/80, CMAS48/52, DAS muscular 1/11, DAS cutâneo 0/9,
HS e PCR normais, aldolase 8,7 UI/L, CK 64 UI/L, DHL 524
I/L, AST 22 UI/L e ALT 18 UI/L. A capilaroscopia apresentou
igeira melhora. Nesse momento, a hidroxicloroquina foi
nterrompida, seguida pela retirada do tacrolimus tópico
fevereiro de 2010), prednisolona (abril de 2010), metotrexato
dezembro de 2010) e talidomida (julho de 2011).
Em sua última consulta (outubro de 2013), a paciente per-
anecia em remissão, apresentava MMT  80/80, CMAS51/52,
AS muscular 0/11, DAS cutâneo 0/9, VHS e PCR normais,
ldolase 5,1 UI/L, CK 115 UI/L, DHL 400 UI/L, AST 20 UI/L e
LT 14 UI/L. A capilaroscopia era normal, mostrava melhora
igniﬁcativa na microangiopatia, quantidade normal de capi-
ares/mm, ausência de áreas avasculares e nenhuma alc¸a
apilar ramiﬁcada ou dilatada (tabela 1; ﬁg. 2).Como citar este artigo: Campos LM, et al. Melhoria na microangiopatia c
com dermatomiosite juvenil clinicamente amiopática. Rev Bras Reumatol
iscussão
ste é o primeiro relato da presenc¸a de microangiopatia peri-
érica avaliada pela CPU em uma  crianc¸a com DMCA, seguida 6;x  x x(x x):xxx–xxx 3
de uma  melhora progressiva e signiﬁcativa das alterac¸ões na
CPU após o tratamento imunossupressor.
Embora não haja estudos que descrevam a natureza dinâ-
mica das anormalidades microangiopáticas da CPU (alc¸as
capilares dilatadas, megacapilares e áreas avasculares) e sua
correlac¸ão com a atividade da doenc¸a em pacientes com
DMCA, conforme descrito no caso aqui apresentado, esse
aspecto tem sido observado em vários estudos que analisam
a DMJ  clássica.7,8 A capilaroscopia foi avaliada em 61 crianc¸as
com DMJ  ao longo de 36 meses. A melhora na quantidade
de alc¸as capilares/mm esteve associada à atividade cutânea
menos intensa e curso monocíclico da doenc¸a. Por outro
lado, a doenc¸a policíclica esteve associada à manutenc¸ão da
atividade cutânea e alterac¸ões capilaroscópicas persistentes.
Não houve correlac¸ão entre a CPU e a atividade da doenc¸a
muscular. Isso sugere que existam diferentes mecanismos
subjacentes à patogênese da pele e do músculo na vasculopa-
tia da DMJ.13 Embora as anormalidades na CPU não estejam
incluídas nos critérios de classiﬁcac¸ão da DMJ,12 elas pare-
cem reﬂetir uma  vasculopatia sistêmica e alguns autores
sugerem a sua inclusão entre os critérios de classiﬁcac¸ão para
a DMJ.14 Como a DMCA pode ser considerada parte do espectro
da DMJ, pode-se supor que ambas as situac¸ões compartilhem
o padrão de CPU.
No presente caso, a paciente foi diagnosticada com DMCA,
mais especiﬁcamente um subtipo denominado dermatomio-
site juvenil hipomiopática (DMH), que é a designac¸ão aplicada
aos pacientes com DM cutânea e sem evidências clínicas
de doenc¸a muscular (i. e., fraqueza), cujas evidências sub-
clínicas de miosite na avaliac¸ão laboratorial (p. ex.,  enzimas
musculares), eletroﬁsiológica e/ou radiológica são encontra-
das durante a investigac¸ão.3,4 Na verdade, ela apresentou as
principais manifestac¸ões da doenc¸a de pele associadas a um
ligeiro aumento nas enzimas musculares (aldolase e DHL),
mas  sem queixas musculares nem fraqueza. Os escores de ati-
vidade muscular foram considerados como dentro dos limites
normais.15 A pequena diminuic¸ão no CMAS observada nessa
paciente na apresentac¸ão da doenc¸a pode ser atribuída a sua
idade precoce e à falta de cooperac¸ão na realizac¸ão de alguns
dos exercícios necessários. Os resultados normais de resso-
nância magnética e biópsia muscular podem ser parcialmente
afetados pelo uso de corticosteroides em doses baixas, uma
vez que esse tratamento foi iniciado quatro meses antes des-
ses testes.
Em uma  revisão que descreve 68 casos de DMCA  juve-
nil, 56% foram classiﬁcados como DM amiopática (ADM), 18%
como DMH e 26% evoluíram para DMJ clássica após um segui-
mento médio de um ano e nove meses. No entanto, não
foi possível determinar os parâmetros que podem predizer
os casos de DMCA que se converterão na forma clássica
de DMJ. A calcinose esteve presente em menos de 5% dos
casos e nenhuma crianc¸a apresentou vasculite cutânea ou
gastrointestinal, infarto pulmonar, pneumonite intersticial ou
malignidade, o que sugere um bom prognóstico para essa vari-
ante de DMJ.2
A melhor opc¸ão terapêutica na DMCA  ainda é controversa,apilar periungueal após terapia imunossupressora em uma crianc¸a
. 2016. http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2016.03.003
uma  vez que não existem estudos randomizados. Alguns
autores argumentam que o uso precoce de corticosteroides
e imunossupressores pode prevenir a progressão para DMJ.
Alternativamente, em uma  revisão do tratamento da DMCA
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14  r e v b r a s r e u m a t o
juvenil, os autores concluíram que apenas a fotoprotec¸ão,
medicamentos tópicos e hidroxicloroquina oral devem ser
usados inicialmente e que os corticosteroides e a terapia imu-
nossupressora devem ser reservados aos casos refratários.2,16
A paciente aqui descrita apresentou manifestac¸ões cutâneas
graves e foi necessário o uso concomitante de fotoprotec¸ão,
terapia tópica, hidroxicloroquina e fármacos imunossupres-
sores. No entanto, a resoluc¸ão das anormalidades de pele
e capilaroscópicas foi mais claramente alcanc¸ada após a
introduc¸ão de talidomida. De fato, a eﬁcácia da talidomida no
tratamento de formas refratárias de DMJ,  bem como da DMCA,
foi descrita previamente.17
Em decorrência das características dinâmicas das
alterac¸ões na CPU na DMJ  em comparac¸ão com outras
doenc¸as reumáticas autoimunes, a CPU parece ser uma  ferra-
menta útil para o seguimento e acompanhamento da resposta
ao tratamento nesse grupo de pacientes. Embora a CPU não
tenha sido sistematicamente estudada na DMCA, o presente
estudo sugere que a CPU também pode ser usada como um
conveniente parâmetro de prognóstico e monitoramento do
envolvimento de pele nesses pacientes.
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